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sentó un ISS III. 17 (72%) presentaban IP al diagnóstico. Las respuestas
obtenidas fueron: 75% de respuestas completas, 15% de muy buena
respuesta parcial y 10% de respuestas parciales. Previo al TASPE, 2 pa-
cientes recuperaron la IP, que aumentó hasta 5 (29%) pacientes a los 12
meses del TASPE. En este grupo de pacientes, ningún paciente progresó
con una mediana de seguimiento de 30 meses, mientras que los que se
mantuvieron inmunoparéticos presentaron una mediana de superviven-
cia libre de progresión de 34 meses.
Conclusiones: Aunque se trata de un grupo pequeño y heterogéneo, las
diferencias observadas en nuestra serie refuerzan el valor pronóstico de
la recuperación de IP en paciente con MM sometidos a TASPE. Se re-
quiere mayor tiempo de seguimiento y una muestra más amplia para
poder establecer diferencias en supervivencia global.
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Introducción: El Mieloma Múltiple (MM) es una entidad hematológica
muy heterogénea. Actualmente evaluamos el riesgo pronóstico de nues-
tros pacientes según la escala ISS-R. Así, aunque no exista evidencia su-
ficiente para decantarse por una opción terapéutica u otra según los
índices de riesgo, éstos nos hacen vislumbrar qué pacientes recaerán en
el corto o medio plazo y por tanto, son proclives a recibir múltiples líneas
de tratamiento. Recientemente se han aprobado nuevas estrategias para
primera línea y han aparecido nuevas combinaciones terapéuticas más
potentes que han mejorado las tasas de S.L.P. de manera muy significativa
para segundas líneas y sucesivas. Además, la evidencia científica muestra
que estos fármacos son más eficaces cuando se utilizan en líneas tempra-
nas. Sabemos que existe un porcentaje de pacientes que debido a una
presentación agresiva de su enfermedad puede fallecer de manera precoz
en líneas iniciales del tratamiento. Nos planteamos qué porcentaje de
nuestros pacientes fallecen precozmente y como consecuencia, nunca po-
drán ser rescatados con los nuevos esquemas terapéuticos aprobados.
Métodos: Se incluyeron en el estudio un total de 49 pacientes diagnos-
ticados entre septiembre/2000 y mayo/2018 de MM con indicación de
inicio de tratamiento. La mediana de seguimiento fue de 18 meses
(rango: 0/204). 
Resultados: Se analizaron los pacientes según recibieran o no TASPE.
Fueron candidatos a trasplante 18 pacientes, con distribución por sexos
de 47,4% hombres y 52,6% mujeres. La mediana de edad fue 58 años
(rango: 34/67). Según los grupos de riesgo, el 57,9% tenía ISS1, el 31,6%
tenía ISS2 y el 10,5% tenía ISS3. Estos pacientes candidatos a trasplante
recibieron en primera línea: VTD/VRD (61,1%), VBCMP (16,7%),
ECGEM 2012 (5,6%), TD (5,6%), ECGEM 2005 (5,6%) y VD (5,6%).
Del total de pacientes que recibió primera línea, sólo el 55,55% recibió
segunda línea, el 27,77% tercera línea y el 11,11% recibió cuatro líneas
o más. Se deduce que la mitad de pacientes jóvenes no llega a recibir tra-
tamientos de segunda línea y un tercio de los mismos no pasan a tercera
línea o sucesivas. No fueron candidatos a trasplante 31 pacientes, con
distribución por sexos de 51,3 % hombres y 48,7% mujeres. La mediana
de edad fue 77 años (rango: 67/89). Según los grupos de riesgo, el 27%
tenía ISS1, el 29,7% tenía ISS2 y el 43,2% tenía ISS3. Los pacientes ma-
yores presentaron un riesgo más bajo que los pacientes candidatos a tras-
plante en nuestra serie. Estos pacientes recibieron en primera línea: VMP
(63,3%), CP/D (16,7%), VD (10%), ECGEM 2010 (3,3%), LD (3,3%) y
VCP (3,3%). Del total de pacientes que recibieron primera línea, sólo el
48,4 % recibió segunda línea, el 16,1% tercera línea y el 3,2% recibió
cuatro líneas o más. Al igual que ocurrió con los pacientes jóvenes de
nuestra serie la mitad no llegó a recibir tratamientos de segunda línea y
un tercio de los mismos no pasó a tercera línea o sucesivas. Aunque el
seguimiento de nuestra serie es limitado, en cada línea de tratamiento
el número de pacientes disminuye significativamente. Estos resultados
son similares a los de otros grupos. Sería interesante realizar más estu-
dios, con series más amplias y con mayor seguimiento, para confirmar
estos resultados.
Conclusiones: Una cantidad importante de pacientes con MM de alto
riesgo al diagnóstico pueden fallecer precozmente en líneas tempranas
de tratamiento, por lo que consideramos importante que las combina-
ciones de fármacos más efectivas sean aprobadas en líneas tempranas.
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Introducción: El tratamiento de la Macroglobulinemia de Waldenstrom
(MW) en primera línea está basado en inmunoquimioterapia. Sin em-
bargo las recaídas y resistencia al Rituximab son frecuentes, por lo que
se necesitan otras terapias. Ibrutinib (IB) ha demostrado en varios estu-
dios eficacia. Su discontinuación temporal puede ser necesaria para ma-
nejar toxicidades. Presentamos un caso de suspensión de IB en una MW,
debido a un episodio de fibrilación auricular, con un cuadro clínico de
inicio abrupto con sintomatología y recaída clínico-analítica, compatible
con “Síndrome de retirada” en MW recientemente descrito (Castillo JJ,
Haematologica 2018).
Paciente y Métodos: Varón de 70 años que estaba siendo tratado de Po-
limialgia reumática con corticoides. En Enero de 2012 se diagnostica de
MW, con de neuropatía periférica (PN). ENG compatible con PN sensi-
tivo-motora; IgM: 814 mg/dl: 1ª línea (Marzo 2012): Rituximabx4 con
discreta mejoría. En Junio de 2013 cuadro de Leishmaniasis. En Enero
de 2014 progresión de la PN con IgM de 2940 mg/dl : 2ª línea con Ritu-
ximabx4 sin apenas mejoría. En Noviembre 2014, clínica de PN, Hb:
10g/dl, IgM: 3790 mg/dl: 3ª línea con DRCx6 con escasa mejoría. En
Enero de 2016 empeoramiento importante de la PN (marcha atáxica, hi-
porreflexia, impotencia), Hb:10,2 g/dl, IgM 2900 mg/dl, infiltración MO
del 60%, MYD88 +, ENG compatible. En Marzo 2016: 4ª línea con IB
420 mg/día. Mejoría rápida (días) de la clínica con descenso de la IgM
en torno a 400 mg/dl que se mantiene y ascenso de la HB a valores nor-
males (VGPR). En Diciembre de 2017 episodio de ACxFA sintomática.
Se retira IB y se realiza cardioversión con Aminodarona y Apixaban. A
los 3 días ingreso por fiebre, quebrantamiento general y reaparición
brusca del cuadro neurológico. Analítica aumento rápido e intenso de la
IgM (hasta 6490 mg/dl) y anemización (Hb: 8,5 g/dl). Se reintroduce el
IB con mejoría clínica súbita, descenso de la IgM y recuperación paula-
tina de la Hb (Fig1).
Figura 1.
Resultados: En la serie publicada de 114 discontinuados, lo presentaron
22 (20%). Se caracterizaba por un cuadro de fiebre, quebrantamiento
general, sudoración y artralgias, que ocurría rápidamente tras la discon-
tinuación. De estos, 7 pacientes presentaron también criterios de pro-
gresión de la enfermedad con incremento de la IgM (de 796 mg/dl a 1909
mg/dl) y anemización. Nuestro caso se comportó así, con una subida de
la Ig M mucho más evidente y progresión clínico-analítica. En la publi-
cación, como le ocurría a nuestro paciente, ocurría más en los pacientes
que habían hecho una óptima respuesta al IB. La etiopatogenia no está
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aclarada, pero se atribuye a un síndrome de liberación de citoquinas
(CXCL13 entre otras), con reversión rápida del efecto del fármaco e in-
cremento brusco de la IgM. Nuestro paciente, al tener una respuesta óp-
tima, tuvo un cuadro analítico de subida de la IgM mucho más grave
que la publicada.
Conclusiones: Presentamos el que creemos es la primera descripción de
un Síndrome de retirada de Ibrutinib en MW de nuestro país. El cuadro
desapareció al reintroducir el fármaco, una vez controlado el efecto ad-
verso. Manejar y prevenir las toxicidades en pacientes sometidos a IB,
es clave para evitar discontinuaciones, no perder eficacia y minimizar
este u otros tipos de reacciones.
PC-042
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Introducción: Daratumumab es un anticuerpo monoclonal indicado para
el tratamiento de pacientes adultos con mieloma múltiple como monote-
rapia en recaída y refractario al tratamiento, que hayan recibido previa-
mente un inhibidor del proteasoma y un agente inmunomodulador y que
hayan presentado progresión de la enfermedad en el último tratamiento;
o en combinación con lenalidomida y dexametasona, o bortezomib y de-
xametasona que hayan recibido al menos un tratamiento previo.
Material y Métodos: Estudio observacional retrospectivo en el que se
incluyeron todos los pacientes que recibieron tratamiento con daratu-
mumab (enero 2017-abril 2018). Fuentes: historia clínica electrónica, re-
gistro de dispensación de pacientes ambulatorios y externos
(FarmaTools) del Servicio de Farmacia.
Tabla 1.
Resultados: Los resultados obtenidos de daratumumab en monoterapia
han sido similares a los de los ensayos clínicos (MMY2002 y GEN501),
con una tasa de respuesta del 43%, una media de infusional de 9 y una
tasa de progresión del 18% (36%, 12 y 14% en la bibliografía revisada
respectivamente). En cuanto a seguridad, la incidencia de efectos adversos
ha sido aceptable y no superior a lo publicado, obligando a un paciente
a la discontinuación del tratamiento por reacción infusional. En combi-
nación con Velcade y Dexametasona, ha sido eficaz (RC) en un paciente.
Conclusiones: Daratumumab en monoterapia o en combinación es una
alternativa eficaz y poco tóxica para pacientes con MM recaído/refractario.
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SÍNDROME DE POEMS CON HIPERTENSIÓN PULMONAR SEVERA: A PROPÓSITO DE UN
CASO
Gutiérrez López de Ocáriz X., Sanchez Pina J.M., Martínez López J.
Hospital Universitario 12 de Octubre
Introducción: El síndrome de POEMS, es una entidad clínica infrecuente
(0,7% de todas las gammapatías monoclonales) de etiología idiopática,
afecta por igual a ambos sexos y suele presentarse entre la 4º-6º décadas
de la vida. Para su diagnóstico es necesario un alto índice de sospecha y
el cumplimiento de los criterios diagnósticos establecidos. No existe un
tratamiento estándar. Se estima que en torno al 36% de los pacientes
diagnosticados de POEMS presentan HTP.
Métodos: Se describe un caso de una paciente de 47 años HTA, ex-fu-
madora, con 4º episodios de miopericarditis previos, desprendimiento
seroso de retina, episodios recurrentes de urticaria con angioedema e
HTP diagnosticada. Alérgica a penicilina. Tratamiento: Enalapril
5mg/12h. Refiere astenia, disnea y debilidad generalizada más acentuada
en EII. A la exploración telangiectasias faciales, acrocianosis sin otros ha-
llazgos. LABORATORIO: Hemograma: Hemoglobina 12.8 g/dl, %, Pla-
quetas 287.000 leucocitos 6.900 con 4700 neutrófilos. Bioquímica:
NT-proBNP: 519 pg/ml. Hemostasia, estudio hormonal, autoinmunidad:
sin alteraciones. Dosificación de Ig: IgG 1560 mg/dl, IgM 28 mg/dl, IgA
47 mg/dl. EEF e inmunofijación n suero: Paraproteína IgG Kappa de 1,5
g/dl. Cadenas ligeras libres en suero normales. Orina: proteinuria de 0,4
g en 24h no selectiva por EEF e inmunofijación normal. Eco-cardio: VD
no dilatado con función sistólica moderadamente deprimida. VI no di-
latado y con función sistólica conservada. Gammagrafía D/P pulmonar:
sin datos de TEP. TC tórax: Leves signos de enfisema centrolobulillar y
nódulos puntiformes subpleurales no específicos. No datos de fibrosis
pulmonar. Espirometría y capiloroscopia: sin alteraciones. Ecografía: es-
teatosis hepática parcheada. Ante estos hallazgos se decide solicitar es-
tudio de médula ósea: 13% de plasmáticas atípicas y por citometría un
0,86% siendo un 99% patológicas. Además se realiza PET/TC: imagen
esclerosa inespecífica en hueso ilíaco izquierdo con ligero aumento de
la actividad metabólica. Se completa con RMN de columna lumbar: no
compromiso intrarraquídeo y EMG con patrón de polineuropatía axonal
motora en EII. Ante la sospecha de un posible POEMS se solicitan niveles
de VEGF que son elevados (574pg/ml). 
Resultados: Se inicia tratamiento con VRD (bortezomib + Lenalidomida
+ Dexametasona) para su discrasia sanguínea; y con bomba de perfusión
continua de prostaglandinas (epoprostenol) y posteriormente sildenafilo
para su HTP. Actualmente en tratamiento con prostaglandinas en bomba
de infusión intracorporea con mejoría funcional y en tratamiento de
mantenimiento con lenalidomida y dexametasona con persistencia de
remisión completa morfológica e inmunofenotípica.
Conclusiones: El síndrome de POEMS es una entidad muy infrecuente
de etiología desconocida para el que no existe un tratamiento establecido
y éste se basa en la extensión de la enfermedad, en casos localizados con
radioterapia en afectación sistémica quimioterapia con esquemas basa-
dos en melfalán o lenalidomida. Se ha formulado la hipótesis de que la
asociación entre el POEMS y la HTP sea debido al aumento de los nive-
les de VEGF, esto aumentarían las resistencias vasculares pulmonares
(HTP) y la permeabilidad capilar produciendo una diminución de la di-
fusión gaseosa, lo cual genera mayor grado de hipoxia que serviría de
estimulante para la producción de VEGF; constituyendo un círculo vi-
cioso. 
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DE ESTUDIO
Linares M.1, Rodríguez-García A.1, Mennesson N.2, Sánchez-Vega B.1,
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Introducción: El mieloma múltiple (MM) es un tumor de células plas-
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